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Abstract: 
 A 58 year-old woman who had been in follow-up on an intrahepatic portal aneurysm developed irritability. A blood 
examination showed the decline of hepatic spare ability and the elevation of ammonia concentration. With a CT scan, 
venous shunts of the middle hepatic veins with portal aneurysm between portal veins P4 to P8 were detected. The 
case was diagnosed as hepatic encephalopathy caused by intrahepatic portal aneurysm with portal-hepatic venous 
shunts. Also, both of the symptoms were substantially ameliorated by percutaneous transhepatic portal embolization. 
When hepatic encephalopathy develops from intrahepatic portal aneurysm with portal-hepatic venous shunts, an 
aggressive treatment is provided. However there are also cases reported in which intrahepatic portal aneurysm with 
portal-hepatic venous shunts is discovered without hepatic encephalopathy, and there are currently few case reports of 
observations both with or without hepatic encephalopathy. This article is a case of hepatic encephalopathy due to 
portal-hepatic venous shunts with intrahepatic portal aneurysm, described in conjunction with a literature review. 
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要旨： 
 症例は 58 歳女性で，肝内門脈瘤を経過観察されていたところ，易怒性が出現した。採血で肝予備能の軽度低
下とアンモニアの上昇を認め，CT にて門脈枝 P4･P8 の門脈瘤が中肝静脈へ短絡していた。肝内門脈瘤に伴う肝
内門脈肝静脈短絡による肝性脳症と診断した。短絡部に対し経皮経肝的門脈造影下塞栓術を施行したところ，肝
予備能と高アンモニア血症は著明に改善した。肝内門脈瘤は，肝内門脈肝静脈短絡を伴い肝性脳症を発症すると
積極的に治療がされるが，肝性脳症をきたさない肝内門脈肝静脈短絡の症例も報告されており，肝性脳症の有無
に視点を置いた報告はいまだ少ない。今回我々は肝内門脈瘤に伴った肝内門脈肝静脈短絡による肝性脳症の 1 例
を経験したので報告する。 
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【はじめに】 
 肝内門脈瘤は単独では病的意義は少ないが，肝内門
脈肝静脈短絡を伴うと，門脈血流が直接体循環に流入
するために，肝性脳症を発症し，積極的な治療が必要
となる場合がある。しかし肝内門脈肝静脈短絡を伴っ
ていても，肝性脳症をきたさない症例も報告されてお
り，肝性脳症の有無に視点を置いた肝内門脈肝静脈短
絡の症例報告はいまだ少ない。今回我々は肝内門脈瘤
に伴った肝内門脈肝静脈短絡による肝性脳症の 1 例を
経験したので，文献的考察を加えて報告する。（倫理審
査委員会承認番号） 
 
症例：58歳，女性 
主訴：意識障害 
既往歴：特記事項なし 
家族歴：特記事項なし 
《現病歴》 
 2011 年の検診で採血検査の異常を指摘されて前医
を受診し，CT で S4 の肝内門脈瘤を指摘されたが，症
状が無いため経過観察とされていた。2016 年 1月上旬
より易怒性が出現し，1月 19日意思疎通困難となった
ため前医を再受診した。肝内門脈瘤による門脈-全身循
環短絡に伴う高アンモニア血症および肝性脳症と診断
され，分子鎖アミノ酸投与にて症状は改善した。原疾
患の加療目的に，2016 年 2 月に当院に紹介された。
《入院時現症》 
 入院時は意識清明で，明らかな黄染は認めなかった。
胸腹部は平坦・軟で圧痛はなく，羽ばたき振戦も認め
なかった。 
 
《血液検査所見》（表 1） 
 入院時の一般血液検査所見では，肝予備能の軽度低
下とNH3の軽度上昇，Fischer 比の低下を認め，ICG R15
は著明な高値を示しており，門脈-体循環短絡の影響と
考えられた。肝炎ウイルスや腫瘍マーカーはいずれも
陰性であった。 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
表１ 入院時血液生化学所見 
肝内門脈瘤に伴った肝内門脈肝静脈短絡による肝性脳症の 1例 
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《腹部超音波検査》（図 1） 
 腹部超音波検査では，S4に 30 × 20 mm大の瘤状
の低エコー領域を認めた。カラードップラーにて，同
領域の内部に渦巻くような乱流と，門脈右枝と中肝静
脈に明らかな短絡を認めた。 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
図1 超音波カラードップラー所見 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
図2A 造影 CT 門脈層 水平断 
 
 
 
 
《造影 CT》（図 2A，B） 
 造影 CTでは，S4に 34 × 20 × 40 mmの低吸収域
を認めた。早期相では造影されず，門脈相では門脈の
内側区域枝（P4）と前区域枝（P8）から瘤内へ，非常
に強い造影剤の流入を認めた。また造影剤の貯留した
瘤と中肝静脈に明らかな連続性を認めた。P4およびP8
と中肝静脈は拡張しているが，そのほかの門脈枝は細
く，肝全体の門脈血流の低下を疑った。 
 
《123I-IMP 経直腸門脈シンチグラフィ》 
 直腸より 123I-IMP を投与し，シンチグラフィで肝臓
とその他臓器への集積量を比較したところ，短絡率は
89.8％であった。 
 
以上より，P4 および P8 に生じた門脈瘤が中肝静脈へ
短絡しており，肝内門脈肝静脈短絡と診断した。短絡
により体循環にアンモニアが流入し，肝性脳症を発症
したと考えられた。また短絡により，盗血で肝内門脈
の潅流障害を生じ，肝機能低下をきたしていると考え
られた。短絡の治療を目的として，放射線科と協議の
上，経皮経肝的な interventional 治療を行った。 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
図2B 造影 CT 門脈層 冠状断 
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図3A 経皮経肝的門脈造影（塞栓前） 
 
 
 
《経皮経肝的門脈造影下塞栓術》（図 3A，B） 
 門脈肝静脈短絡部に対し，経皮経肝的門脈造影下塞
栓術を施行した。 
 P4 を穿刺し造影すると，S4 の門脈瘤が造影され，
門脈瘤から連続した中肝静脈も造影され，体循環に流
入していることを確認した。門脈瘤造影時に P8からの
流入路も淡く造影された。 
 中肝静脈へのコイル脱落防止と血流のコントロール
を目的として，中肝静脈へバルーンを留置した。P8か
ら瘤内にコイルを 3個留置し，P8からの流入が途絶さ
れたことを確認した。P4から瘤内はコイルを 3個留置
して塞栓した。塞栓後の造影で，P4より門脈瘤および
中肝静脈の描出がわずかに残存していたが，短絡血流
量は著明に減少した。塞栓前の門脈圧は 95 mmH2Oだ
ったが，塞栓後は 204 mmH2Oへ上昇した。門脈造影
でも門脈全域に血液が還流していることを確認できた。
P4からの流入路を完全に閉塞すると，門脈圧が急激に
上昇して側副血行路が発達する危険があると考え，手
技を終了した。 
 術後は合併症なく経過し，NH3 28μmol/l，ICG R15 
19%，Fischer 比 3.97 と肝機能の改善を認めた。
123I-IMP 経直腸門脈シンチグラフィによる短絡率は，
術前の 89.8％から 60.2％に減少した。治療後 4か月外
来フォローしているが，肝性脳症の再発は認めず，順
調に経過している。 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
図3B 経皮経肝的門脈造影（塞栓後） 
 
 
 
【考察】 
 肝内門脈瘤は1979年にVineらが超音波での発見を
最初に報告(1)して以来，画像技術の発展とともに報告が
増えている。しかし本例のように門脈肝静脈短絡を伴
い有症状化した症例はまれであり，検索しえた限りで
は現在 37例の症例報告を認めるのみである。 
 肝内門脈瘤の明確な定義はないが，門脈左右一次分
枝から肝内側に存在する門脈の限局的な拡張で，径が
15～20 mm前後を超えるものとされている(2)。血管分
岐部の解剖学的に脆弱な部位に生じやすく，肝内門脈
瘤の約 80％が門脈分枝の分岐部に生じている(3)。 
 門脈瘤の成因に関しては諸説あるが，門脈の発生学
的異常や胎生期の臍腸間膜静脈の遺残に起因する先天
性の要因(4)と，手術や外傷後の変化や門脈圧亢進症によ
る門脈壁の変化に起因する後天性の要因(5)が挙げられ
ている。本症例は手術や外傷歴はなく，門脈圧亢進も
認めなかったため，先天性と考えられた。 
 肝内門脈瘤単独では，出血や破裂の報告はなく臨床
的意義は低いが，本症例のように門脈肝静脈短絡を伴
うと有症状化し治療が必要になる。内科的治療でも軽
快しない短絡量の多い症例には，外科的治療が選択さ
れる。過去には肝切除や短絡路結紮切離術などの外科
的 治 療 が 報 告 さ れ て い る (6) が ， 最 近 に な り
Interventional Radiology（IVR）治療の報告が増加して
いる(6)。 
 IVR 治療に関しては，安全性や適応などに関する統 
肝内門脈瘤に伴った肝内門脈肝静脈短絡による肝性脳症の 1例 
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表２ 肝内門脈瘤に門脈肝静脈短絡を伴った症例の肝性脳症の有無 
 
一された見解はない。外科的治療より侵襲は少ないと 
考えられるが，肝内門脈の血行動態への影響は直接的
となる可能性があり，塞栓後に門脈血流の著しい低下
をきたした死亡例も報告されている(7)ので注意が必要
である。一時的な塞栓後の門脈圧の上昇が 20数％以下
か，塞栓後正常門脈圧内に留まっていれば合併症は起
こっていないと報告がある(8)が，自験例はどちらも満た
していないが良好な経過をたどっており，症例の積み
重ねによる検討が必要である。 
 
 肝内門脈瘤に門脈肝静脈短絡を伴った症例で詳細な
病歴記載のあるものを検索したところ，37症例が報告
されており(7) (9)～(36)，うち 14症例で肝性脳症を伴って
いた。肝性脳症を伴う群と伴わない群で，年齢および
門脈瘤の大きさ，肝障害度の平均値を比較し，表 2 に
記載した。 
 肝性脳症があった症例の方が年齢で 3 歳程度高く，
門脈瘤の大きさは 2 倍程度と大きい傾向は認めたが，
いずれも有意差は認めなかった。また NH3と ICG R15
も肝性脳症有で高く，NH3 のみ有意差をもって高値で
あった。短絡血流の多さを反映していると考えられる。
瘤が大きいほど短絡血流が多くなり，肝性脳症の頻度
が増えたと考えられる。しかし，肝性脳症の有無いず
れも瘤径にばらつきが大きく，瘤径が 2000 mm でも
肝性脳症を発症していない症例も報告されていた。瘤
径が大きいにもかかわらず肝性脳症を発症していない
症例は，すべて 50歳以下の症例であり，若年による何
らかの代償機構がある可能性も示唆された。肝障害度
では両群間に差異は認められず，肝障害度の程度で短
絡を評価することは困難と考えられた。 
 一方，門脈肝静脈短絡以外にリスクのない症例で肝
細胞癌が発生したとの報告(37)も認めた。これは，短絡
を有する肝臓は肝臓内の門脈血流の著しい低下と，そ
れに伴う代償的な肝動脈血流の増加が，肝細胞癌なら
びにその発生母地となる肝硬変，門脈圧亢進と類似し
た状態であるためと推測できる。現在，門脈肝静脈短
絡の治療適応は肝性脳症の有無によるが，年齢による
代償機構などで肝性脳症が発生していない場合でも，
短絡血流の肝臓への負担は著しく，肝細胞癌が発生す
る可能性もある。今後塞栓術の適応となる門脈肝静脈
短絡の症例は，肝性脳症と発癌のリスクを考慮して決
定する必要がある。肝細胞癌を生じる可能性があるこ
とを念頭に，画像検査を定期的に実施する慎重さも必
要と思われた。 
 
【結語】 
 巨大肝内門脈瘤に伴った肝内門脈肝静脈短絡による
肝性脳症の 1 例を報告した。過去の文献の検討から，
経年的に門脈瘤が増大し，短絡血流量が増加し，肝性
脳症を発症したと考えられた。塞栓術を施行する時期
については今後の検討を要するが，肝性脳症の有無に
かかわらず，積極的な治療を行うべきであり，また定
期的な画像検査が必要と思われた。 
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